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Introdução: A polineuropatia amiloidótica familiar (PAF) é uma doença autossómica domi-
nante neurodegenerativa relacionada com a deposição sistémica de fibras de amiloide
essencialmente a nível do sistema nervoso periférico. Clinicamente, caracteriza-se por
uma neuropatia sensitivo-motora iniciando-se quase sempre nos membros inferiores e
comprometendo subsequentemente as mãos. Até agora, o único tratamento conhecido
com efeitos positivos no atrazar da progressão da doença é o transplante hepático com
medicação com efeitos negativos para o metabolismo muscular e consequentemente para
a capacidade de produção de força. Do nosso conhecimento, não existem caracterizações
quantitativas dos níveis de força nestes indivíduos nem comparações com a população
saudável. Este conhecimento seria extremamente importante para verificar a evolução
clínica e funcional desta doença e para a eventual prescrição adequada de um programa
de reabilitação.
Objectivo: O objectivo deste estudo foi descrever e comparar os níveis de força de preensão
(peak force) entre doentes PAF com ou sem transplante de fígado (PAFTx e PAFNTx
respectivamente) com um grupo de indivíduos saudáveis (GC).
Material e métodos: A amostra total foi constituída por 206 indivíduos, divididos em três
grupos: 59 indivíduos PAFNTx (23 homens, 36 mulheres; idade 35 ± 8 anos); 85 indivídu-
os PAFTx (52 homens, 33 mulheres; idade 34 ± 8anos) e 62 GC (30 homens, 32 mulheres;
idade 33 ± 9 anos). A força de preensão foi avaliada com um dinamómetro de preensão
portátil E-Link (Biometrics Ltd, UK). Tanto as posições de medição como as ordens
fornecidas foram estandardizadas. O valor de força máxima considerado foi classificado
de acordo com as normas do American College of Sports Medicine (ACSM) para a força
de preensão.
Resultados: Os três grupos são diferentes (p < 0,05) no peso, no IMC e na força de
preensão em ambas as mãos, bem como na resistência da mão esquerda.
Foram encontradas correlações negativas entre a força e a idade, para os grupos PAFNTx
e PAFTx, mas não para o grupo GC.
Conclusões: De acordo com os nossos resultados os indivíduos portadores de PAF,
apresentaram valores mais baixos para a força de preensão em ambas as mãos do que os
indivíduos aparentemente saudáveis e consequentemente uma pior classificação nas
normas do ACSM. A maioria dos doentes apresenta valores de força de preensão abaixo
da média ou mesmo precária. Estes resultados poderão, mostrar as implicações negativas
na funcionalidade destes indivíduos, e indicam também a necessidade de um programa de
reabilitação com especificidade ao nível da motricidade da mão.
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GRIP STRENGTH CHANGES
In Familial Amyloidotic Polineuropathy
Introduction: Familial amiloidotic polineuropathy (FAP) is an autossomical and do-
minant neurodegenerative disease related with systemic deposition of amyloid fibre
mainly on peripheral nervous system. Clinically, is translated by an autonomous sensi-
tive-motor polyneuropathy with beginning nearly always in foot, involving subse-
quently the hands. Until now, the unique available treatment for FAP disease is liver
transplantation requiring medication that negatively affect muscle metabolism and
force production mechanism. To our knowledge there are no quantitative character-
izations of peak force in FAP patients or any comparison with healthy people. This
knowledge will be extremely important to verify clinical and functional evolution of
this disease and eventually prescribe an effective rehabilitation program.
Purpose: The purpose of this study was to analyse and compare levels of hand grip
strength (peak force and endurance) in FAP patients with (FAPTx) or without (FAPNTx)
a liver transplant with a group of healthy people (GC).
Material and methods: The total sample of individuals where two hundred and six,
assigned in 3 groups: 59 patients PAFNTx (23 males, 36 female; age 35 ± 8 years); 90
patients PAFTx (53 males, 37 females; age 34 ± 8years) e 62 healthy persons (GC) (30
males, 32 females; age 33 ± 9 years). Grip strength was assessed by a portable grip
dynamometer E-link (Biometrics Ltd, UK). All measurements were taken on standardized
positions with standardized orders. The value noted to peak force was classified
according to American College of Sports Medicine norms for grip strength.
Results: The 3 groups are differents (p < 0,05) for weigth, body mass index (BMI) and
grip strength in both hands and endurance for left hand.
Negative correlations between age and grip strength were found for PAFNTx and
PAFTx but not for GC.
Conclusions: According to our results FAP patients have lower values for grip strength
in both hands than healthy subjects and consequently a worse classification in ACSM
norms. Most patients present grip strength values lower than medium values or even
precarious. These results could present predictable negative functional implications,
showing also the necessity of a rehabilitation program with specificity at hand motor
level.
S U M M A R Y
INTRODUÇÃO
A polineuropatia amiloidótica familiar (PAF) é uma do-
ença autossómica dominante e neurodegenerativa relaci-
onada com a deposição sistémica de fibras de amilóide no
tecido conjuntivo, principalmente no sistema nervoso peri-
férico1 com excepção do parênquima hepático2, e provo-
cada pela mutação de uma proteína em que a valina é subs-
tituída pela metionina na posição 30. A evolução natural
da doença caracteriza-se por alterações sensitivas motoras
e autonómicas, das quais a mais precoce no homem é a
disfunção sexual eréctil que precede por vezes a polineu-
ropatia. O compromisso motor é mais tardio causando al-
terações da massa muscular e diminuição da força. As al-
terações sensitivas começam quase invariavelmente nos
pés, com progressão ascendente e comprometendo pos-
teriormente as mãos evoluindo para um padrão em luva,
numa fase mais tardia da doença. A atrofia dos músculos
das mãos pode conferir uma configuração em forma de
garra. Em alguns casos a primeira manifestação da doença
pode ser a síndroma de túnel cárpico2,3. Outras das mani-
festações mais frequentes são a perda ponderal, conse-
quência da deficiente absorção4.
Apesar do fígado ser estruturalmente normal, o trans-
plante hepático parece ser a única terapêutica conhecida
com efeitos positivos no atrasar da progressão da doen-
ça, dado que o fígado produz a maioria da transtirretina
(TTR) (~90 to 95%)5-8. Apesar do sucesso do transplante
hepático na redução na proteina amiloidótica (TTR) e da
taxa de sobrevivência de cerca de 80% a 10 anos pós-
transplante9,10 a desnutrição e má absorção característi-
cas destes doentes têm como consequência resultados
menos positivos na sobrevida pós-transplante11, compli-
cado pelos efeitos colaterais da medicação prescrita espe-
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cialmente no que se refere à diminuição da massa óssea e
da massa muscular12. Existe evidência de que a função
muscular se encontre alterada e a força muscular diminuí-
da na presença de má nutrição pelo que a medição da
força muscular pode ser também um método sensitivo para
avaliação nutricional13. Por outro lado, na base de possí-
veis alterações, poderão estar também implicados facto-
res associados quer de envelhecimento, quer neurológi-
cos, genéticos, nutricionais13, metabólicos ou comporta-
mentais14, que poderão contribuir para alterações na fun-
cionalidade da mão, pelo que esta medição será extrema-
mente importante. Esta avaliação permitirá identificar não
só os indivíduos em que os níveis de força de preensão
possam estar de tal modo alterados que comprometam ou
venham a comprometer as suas actividades da vida diá-
ria15, mas também avaliar a eficácia das intervenções tera-
pêuticas e nomeadamente do exercício, em populações com
diferentes condições clínicas16. Existem estudos que ava-
liaram os níveis de força de preensão ao longo de vários
anos em populações saudáveis16-18 com o objectivo de
estudar o impacto da idade e encontrar valores normativos
para diferentes populações, ou para relacionar níveis de
preensão com incapacidade15,19-21, sedentarismo22, ou
possíveis alterações decorrentes de condições laborais23.
Alguns estudos referenciam a força de preensão em indiví-
duos com idades inferiores a 65 anos13,17,18,23-25 e só três
estudos utilizaram o dinamómetro E-Link22, 23,26. A avalia-
ção da força de preensão poderá ainda, ser utilizada para a
estratificação precoce de populações com elevado risco
de alterações da funcionalidade relacionada com diminui-
ção da força muscular15. No entanto, não se conhecem
estudos que caracterizem a força muscular de preensão
em doentes portadores de PAF, transplantados ou não,
sendo que este conhecimento quantitativo poderá forne-
cer informação relevante sobre a evolução clínica e funci-
onal desta doença e eventualmente também do seu estado
nutricional.
OBJECTIVOS
O objectivo deste estudo foi descrever e comparar ní-
veis de força de preensão entre doentes com polineuro-
patia amiloidótica familiar submetidos a transplante hepá-
tico (PAFTx) e não submetidos a transplante hepático
(PAFNTx) com um grupo de indivíduos aparentemente sau-
dáveis (GC).
 MATERIAL E MÉTODOS
Amostra
A amostra foi recrutada entre Janeiro 2007 e Dezembro
2008, de entre todos os doentes PAF presentes na consul-
ta de transplantação da unidade hepato-bilio-pancreática
e transplantação do hospital de Curry Cabral. Cento e qua-
renta e quatro deram o seu consentimento informado e
foram avaliados ou no Hospital de Curry Cabral em Lisboa
ou na Unidade de Paramiloidose do Hospital de S. António
no Porto. Constituíram-se dois grupos: grupo de doentes
portadores de PAF que se encontravam em lista activa
para transplante (PAFNTx) e doentes portadores de PAF
já submetidos a transplante hepático (PAFTx). Estes dois
grupos foram comparados com um grupo de indivíduos
saudáveis que constituiu o grupo de controlo (GC), recru-
tado em diferentes contextos e instituições.
Avaliação da força de preensão
A força de preensão foi avaliada com o dinamómetro
de preensão, Biometrics E-Link Evaluation System V900S
(Gwent, UK). Todas as medições foram efectuadas em
posições estandardizadas recomendadas pela American
Society of Hand Therapists e utilizadas noutros estu-
dos16,17, 24-28 (figura 1).
Todas as medições foram efectuadas pelo mesmo ava-
liador. O valor do pico de força ou força máxima (peak
force) considerado foi o melhor valor obtido a partir de
três medições, classificado de acordo com as normas do
American College of Sports Medicine (ACSM)29 para a
força de preensão e são o resultado da soma do melhor
resultado na força máxima para a mão direita e esquerda.
Estas normas relacionam os valores de força encontrados
com género e idade, dando assim origem a quatro níveis29.
Para a classificação dos níveis de força de acordo com as
normas do ACSM foi considerado o valor 1 para acima da
média, o valor 2 para a média, o valor 3 para abaixo da
Fig. 1 – Dinamómetro Biometrics E-Link e posição de teste
para força de preensão (peak force)
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média e 4 para precário. Para além dos valores de força
máxima em Kg, foi também analisado o tempo que demo-
rou a atingir o valor de força máxima em segundos (time to
peak) e a resistência ou endurance, em força por segundo
ou taxa de fadiga. Neste parâmetro é esperado um valor
tanto mais negativo quanto mais a força for decrescendo
ao longo dos 10 segundos da contracção solicitada. O
valor deste parâmetro é automaticamente calculado pelo
software do equipamento através da fórmula: [(valor final
– valor inicial) x 100/n.º de segundos do máximo até ao
final]. Quanto mais elevado (ou menos negativo) o valor
encontrado, maior a resistência ou menor a taxa de fadiga.
A avaliação dos parâmetros time to peak e resistência ou
endurance (taxa de fadiga), poderão proporcionar, adicio-
nalmente aos valores de força de preensão, informação
sobre a evolução neurológica da doença e o atingimento
progressivo dos membros superiores, uma vez que tradu-
zem indirectamente a velocidade de transmissão nervosa
aos músculos intrínsecos da mão bem como o recrutamen-
to motor, traduzida na capacidade de manter os mesmos
níveis de força ao longo do tempo (endurance ou taxa de
fadiga).
Análise estatística
Foi utilizado o SPSS versão 16.0 na análise dos dados
obtidos. A média e o desvio padrão (M±SD) foram calcula-
dos para todas as variáveis, para os diferentes grupos, e
mão direita e esquerda.
Utilizou-se ANOVA com análise posthoc para a com-
paração entre os três grupos, nas diferentes variáveis, e o
teste T para amostras independentes na comparação en-
tre géneros.
xTNFAP
M63eH32;95=n
xTFAP
M33eH25;58=n
CG
M23eH03;26=n p
edadI )95-32(8±53 )06-12(8±43 )95-02(9±33 SN
oseP )141-5,34(2,02±6,76 )2,101-6,53(9,11±8,06 )5,99-0,34(5,21±4,96 100,0
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Quadro 1 – Características demográficas dos indivíduos do estudo por grupos
Valores expressos em média ± DP (valor mínimo-valor máximo)
p – valor de p no teste ANOVA para comparação entre os 3 grupos
PAFNTx – Portadores de PAF não transplantados; PAFTx – Portadores de PAF já transplantados; GC – Grupo controlo; NS – Não
significativo
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Quadro 2 – Resultados obtidos pelos indivíduos do estudo nas diferentes variáveis analisadas, nos diferentes grupos
Valores expressos em média±DP (valor mínimo-valor máximo)
PAFNTx – Portadores de PAF não transplantados; PAFTx – Portadores de PAF já transplantados; GC – Grupo controlo; NS – Não
significativo
p – valor de p no teste ANOVA para comparação entre os 3 grupos; p < 0,05
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O coeficiente de correlação de Pearson foi utilizado
para estudar as possíveis associações entre as diferentes
variáveis.
RESULTADOS
As características demográficas da amostra encontram-
se descritas no quadro 1. A média de idades foi de 34 anos
e apenas nove indivíduos (4,4%) tinham idade superior a
50 anos. Da amostra total, 51% pertencia ao género mas-
culino. Nenhum dos indivíduos do GC apresentou segun-
do os critérios do ACSM30, um IMC abaixo do normal
(18,5-24,9). O grupo PAFTx foi avaliado cerca de 4,2 meses
(entre 1 e 11 meses) após o seu transplante de fígado e em
média referia um tempo de início de sintomatologia até ao
transplante de 39 meses enquanto o grupo PAFNTx refe-
açroF
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aicnetsiseR
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amixám
.qsE
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qsEkaeP
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qsE edadI oseP arutatsE CMI
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xTNFAP - SN **05,0- **59,0 SN **64,0- **34,0- **45,0 SN **74,0
xTFAP - SN **46,0- **98,0 SN **93,0- **54,0- **83,0 *35,0 SN
CG - SN **54,0- **58,0 SN **44,0- SN **35,0 **26,0 SN
atDkaePotemiT
xTNFAP - SN SN **83,0 SN SN SN SN SN
xTFAP - SN SN **04,0 *32,0 **82,0- SN SN **33,0-
CG - SN SN *13,0 SN SN SN SN SN
atDaicnetsiseR
xTNFAP - **54,0- SN *64,0 **24,0 **26,0- SN **76,0-
xTFAP - **06,0- SN **64,0 **23,0 **83,0- **63,0- SN
CG - **73,0- SN **54,0 SN SN SN SN
qsEamixáMaçroF
xTNFAP - SN **05,0- **53,0- **45,0 SN **64,0
xTFAP - SN **26,0- **04,0- **05,0 **94,0 *72,0
CG - SN **65,0- SN **16,0 **47,0 SN
qsEkaePotemiT
xTNFAP - SN SN SN SN SN
xTFAP - SN SN *42,0- SN *22,0-
CG - SN SN SN SN SN
qsEaicnetsiseR
xTNFAP - SN *93,0- SN **54,0-
xTFAP - *802,0 **83,0- *22,0- **92,0-
CG - SN **73,0- **24,0- SN
Quadro 3 – Coeficientes de correlação para as variáveis analisadas
PAFNTx – Portadores de PAF não transplantados; PAFTx – Portadores de PAF já transplantados; GC – Grupo controlo
* - p <0,05; ** - p <0,001; NS – Não significativo
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ria início de sintomatologia até à avaliação de cerca de 31
meses.
Não se verificaram diferenças (p < 0,05) entre os gru-
pos quanto à idade ou estatura, no entanto os três grupos
são diferentes (p < 0,05) no peso e no IMC.
O quadro 2 apresenta os valores encontrados na ava-
liação da força de preensão.
No grupo PAFNTx três indivíduos eram sinistros
(5,5%), no grupo PAFTx e GC quatro indivíduos eram si-
nistros (4,4% e 6,5% respectivamente). Dos 144 doentes
PAF deste estudo apenas 16% (19 mulheres e quatro ho-
mens) apresentaram valores de força considerados médi-
os ou acima da média para a idade e sexo29, enquanto que
no GC, 66,1% dos indivíduos (23 mulheres e 18 homens)
apresentaram valores de força de preensão médios ou aci-
ma da média para a idade e sexo29.
Os resultados da força de preensão encontrados são
diferentes entre os três grupos (p < 0,05) e consequente-
mente a diferença verificada ao nível da classificação
ACSM29. A análise post-hoc mostrou que as diferenças
se verificam entre os indivíduos do grupo PAF e os indiví-
duos do grupo GC mas não entre os indivíduos PAFTx ou
PAFNTx.
O cálculo dos coeficientes de correlação (quadro 3)
mostrou existir uma correlação negativa (p <0,001) entre
os valores da força de preensão e a idade para os indiví-
duos dos grupos PAFNTx e PAFTx mas não para os indi-
víduos do grupo GC.
DISCUSSÃO
As características demográficas da amostra deste es-
tudo, nos grupos PAFNTx e PAFTx reflectem as caracte-
rísticas clínicas desta população, com aparecimento de
sintomatologia predominantemente numa faixa etária en-
tre os 20 e os 40 anos e com predominância de IMC muito
baixos devido às alterações gastrointestinais4 com defici-
ente absorção, nestes doentes, ou ao tempo de espera
para transplante, sabendo-se que o agravamento da sinto-
matologia no pré-transplante, tem um impacto muito gran-
de na evolução pós-transplante10. Por esta razão, o trans-
plante hepático, actualmente deve ser feito numa faixa
etária relativamente jovem com início de sintomatologia o
mais precoce possível10. De referir que a maior percenta-
gem de IMC abaixo do normal correspondia ao grupo
PAFTx cujo tempo pós transplante médio se situava nos
quatro meses. O facto de se tratar de uma grande cirurgia
abdominal, com tempos de internamento médios de três
semanas e o tempo pós transplante ainda ser relativamen-
te curto, pode justificar o IMC mais baixo neste grupo
quando comparado com os indivíduos em lista activa
(PAFNTx). Existe também na prática clínica e na nossa
amostra, uma menor percentagem de doentes em que as
alterações gastrointestinais não são um dos sintomas pre-
dominantes, reflectindo-se em IMC mais elevados.
Os valores encontrados para a força máxima (peak for-
ce) no GC, são idênticos aos encontrados por outros au-
tores [17, 23, 25] para uma faixa etária idêntica à do nosso
estudo, no entanto os valores encontrados para os dois
grupos PAF são inferiores a estes. Quanto às variáveis
time to peak e resistência os valores encontrados no nos-
so estudo, embora não sejam diferentes entre os três gru-
pos, mostram um menor tempo de resposta (maior rapidez
a atingir o valor de força máxima) mas também uma menor
resistência (ou maior fadiga) na nossa amostra quando
comparada tanto com uma população sem PAF com idade
superior a 70 anos22, como com uma população sem PAF
dentro da faixa etária do nosso estudo23. Os resultados
encontrados, mostram sem margem para dúvida que estes
doentes PAF apresentam já diminuição significativa dos
níveis de força de preensão em ambas as mãos, mas pare-
ce ainda não apresentarem alterações significativas da
componente neurológica da produção de força, dado que
não apresentam diferenças no time to peak ou na resis-
tência da mão dominante quando comparados com o GC.
Seria importante a avaliação electromiográfica associada
à avaliação da força de preensão para confirmar ou infirmar
de forma conclusiva este achado. A perda de força situa-
se, na população PAF do nosso estudo, para a mão direita
em 15,1% e 24,6% para os grupos PAFNTx e PAFTx res-
pectivamente e para a mão esquerda em 20,6% e 27,7%
respectivamente para os grupos PAFNTx e PAFTx. Esta
diminuição que é significativa quando comparado com
indivíduos sem PAF, poderá ser levada em consideração
quando na altura do diagnóstico de PAF e/ou na altura da
avaliação para entrada em lista activa uma vez que reflecte
não só o estado de desnutrição20 como essencialmente
deverá ser um indicador a considerar para a prescrição de
exercício físico que deverá contemplar também exercícios
de fortalecimento para as mãos. Embora os níveis de exer-
cício físico praticados pelos indivíduos PAF não tenham
sido analisados neste estudo, será um factor extremamen-
te importante a analisar em estudos futuros uma vez que
parece ser um factor que se encontra positivamente asso-
ciado à força muscular20, assim como o baixo peso corpo-
ral e a presença de doenças crónicas se encontra também
associado à menor força muscular.
A existência de uma associação negativa entre a idade
e a força de preensão para ambas as mãos, apenas para os
grupos PAFNTx e PAFTx, numa faixa etária onde não é
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suposto ainda existirem significativas alterações da força,
parece mostrar-nos que os indivíduos portadores de PAF
poderão estar muito mais precocemente susceptíveis aos
efeitos da idade na força de preensão do que os indivídu-
os do grupo GC, no entanto esta associação necessitaria
de ser confirmada numa amostra populacional maior.
Rantanen19 observou no seu estudo transversal sobre a
evolução da força de preensão ao longo de 27 anos (45-68
anos), que os valores mais baixos observados (33,3 ± 0,24
Kg) correspondiam à faixa etária dos 65-68 anos, sendo o
valor de 21 Kg considerado o valor de referencia para a
incapacidade. No nosso estudo a faixa etária média dos
doentes PAF situa-se nos 34 anos (21-60 anos) para valores
médios de força de preensão de 30,7 ± 11,3 Kg. (6,4-55,2 kg).
Estes valores são também semelhantes aos valores en-
contrados noutros estudos16,17,22 mas para uma faixa etária
acima dos 70 anos. Estes dados parecem potenciar a justi-
ficação da maior susceptibilidade destes doentes aos efei-
tos da idade, mas eventualmente também poderão ser adi-
cionalmente, consequência do maior sedentarismo destes
pacientes. Torna-se assim necessário em futuros estudos
estudar a relação entre os níveis de força, os hábitos de
actividade física destes doentes e a actividade profissio-
nal passada e/ou actual destes doentes.
Os três grupos apresentaram valores para a altura idên-
ticos mas valores de força máxima diferentes. Dado que a
altura parece estar mais relacionada com a massa muscu-
lar25 e esta com os níveis de força, deverão ser averigua-
dos em posteriores estudos de que modo é que a massa
muscular dos doentes PAF se altera e a sua relação com a
produção de força.
CONCLUSÕES
Os doentes PAF apresentam valores de força de preen-
são entre 15% a 28% inferiores aos valores da população
aparentemente saudável, havendo mesmo alguns doentes
que apresentam valores abaixo dos níveis considerados
como sendo de incapacidade (21 Kg). A avaliação da força
de preensão é fácil, acessível, rápida e de baixo custo e
fornece informação quantitativa adicional, importante e fi-
dedigna para a gestão da evolução clínica destes doentes.
A quantificação efectiva dos valores de força de preen-
são em doentes PAF, nunca havia sido feita e considera-
se essencial continuar os estudos referentes à avaliação
das alterações da força muscular nestes doentes, nomea-
damente na sua relação com variáveis relacionadas com
os estilos de vida como hábitos de actividade física, de
modo a que esta informação possa complementar o diag-
nóstico e prognóstico clínico e neste sentido, tornar mais
concisos e eficazes os programas de reabilitação para es-
tes doentes.
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